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はじめに

　先行研究において，好酸球の浸潤が肺血管病変の進行に
関与していることが示唆されている。好酸球増多を伴う肺
動脈性肺高血圧症（PAH）は稀な疾患である。本論文では，
特発性好酸球増多症（IHES）と診断された48歳女性の症
例を報告する。患者はステロイドを用いた治療歴があり，プ
レドニソロン（PSL）減量によりPAHと右心不全が進行し
たが，PSL増量により症状の改善を認めた。本症例はIHES
に合併したPAHの管理において，ステロイド療法による好
酸球増多のコントロールが重要であることを示唆している。

Pulmonary Arterial Hypertension Associated With Idiopathic 
Hypereosinophilic Syndrome：Importance of Eosinophilia Control With 

Steroid Therapy

症例

　48歳女性，呼吸困難，咳嗽，頸静脈怒張，および酸素
化障害を主訴として当院に入院した。既往に，36歳時に
IHESと診断され，その後右心不全を発症し肺動脈性肺高
血圧症（PAH）と診断され肺血管拡張薬が開始された。
今回の入院の１か月前に，好酸球数が良好にコントロール
されていたためPSLを中止していたが，その後にPAHお
よび心不全が増悪し，緊急入院となった。精査の結果，
IHESの再燃および右心不全と診断された。フロセミドの
用量は増量された。さらに，PSLは入院後，再開，増量さ
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図１　臨床的経過　PAP, pulmonary arterial pressure; PVR, pulmonary vascular resistance.
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れた。治療により，好酸球性肺疾患および右心不全は改善
し，好酸球数の改善とともに血行動態の改善も認め，入院
17日目に退院した。（図１）

考察

　好酸球増多に伴う好酸球活性化は，脱顆粒を介して細胞
傷害性物質を放出し，組織障害，線維化，および多臓器に
おける血栓傾向を引き起こす。以前の報告では，心機能障
害，血栓塞栓症，および血管疾患が，IHESの主な死因と
関連していると報告されている1）。IHESと肺動脈性肺高
血圧症（PAH）の併存は極めて稀である。また近年の報
告2-3）により，好酸球性炎症による肺血管リモデリングが
PAHの増悪機序の一因である可能性が示唆される。加え
て，ステロイドは，肺動脈性肺高血圧症において観察され
る肺動脈平滑筋細胞の異常増殖を，NF-κBの核内移行を
阻害することにより抑制することが知られており4），PAH
の病態進行に対するPSLの調整因子としての役割が示唆
される。
　本症例は，IHESに合併するPAHの効果的な管理には，
適切なステロイド療法による好酸球増多の制御が必要であ
ることを示しており，好酸球関連炎症と肺血管疾患の特定
のサブタイプとの関連性の可能性を強調している。
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